
Morbus Castleman
„Eine seltene Erkrankung“

Prof. Dr. Kai Hübel                                   15. Februar 2023





Der klinische Fall
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• Die Diagnose eines M. Castleman wird häufig erst spät gestellt.

• Es empfiehlt sich, frühzeitig einen Referenzpathologen zur Rate zu ziehen.

• Es empfiehlt sich, frühzeitig entsprechende Experten oder ein Zentrum für 

seltene Erkrankungen zu kontaktieren.

• Die Therapie eine M. Castleman sollte in Kooperation mit einem Experten 

durchgeführt werden.

Dieser Fall zeigt folgendes:



Nur wenige Zentren in Europa sind auf den M. Castleman spezialisiert

www.castleman.eu

http://www.castleman/


Case records of the Massachusetts General Hospital: Case No. 40231 
B CASTLEMAN, V W TOWNE 

1954: Erstbeschreibungdurch Benjamin Castleman

„Eine eigenartige Form der Lymphknotenvergrößerung“

Morbus Castleman (Castleman-Krankheit) ist eine heterogene Gruppe von 

Tumoren der Lymphknoten, die auch als angiofollikuläre Lymphknoten-

Hyperplasie oder Riesenlymphknoten-Hyperplasie bezeichnet werden.



Dr. David Fajgenbaum



Formen des M. Castleman



Epidemiologie des idiopathischen multizentrischen M. Castleman (iMCD)



Prognose



Prognose

Navarro et al., ASH 2022: 4208



Unterschiede zwischen unizentrischem und multizentrischem MCD



Therapiemanagement des unizentrischen MCD

www.dgho.de



Notwendigkeit einer stationären Behandlung des 

idiopathischen multizentrischen M. Casteleman



Pathogenese des multizentrischen M. Castleman: Interleukin 6!



Differentialdiagnosen des M. Castleman



Differentialdiagnosen des M. Castleman



Klinik des multizentrischen M. Castleman

Symptome:

Fieber, Nachtschweiß, Fatigue, 

Gewichtsverlust

Generalisierte Lymphadenopathie:

Vergrößerung mehrerer Lympknotenregionen

Organomegalie:

Hepato- und/oder Splenomegalie

Flüssigkeitsansammlung:

Ödeme, Aszites

Laborveränderungen:

Anämie, Hypalbuminämie, 

CRP

Fajgenbaum DC et al., Blood 2017; 129: 1646ff; Casper C, Br J Haematol 2005; 129: 3ff.



Hypervaskuläre Morphologie 



Plasmazelluläre Morphologie 



Für die Diagnose des M. Castleman ist die aktive Zusammenarbeit 

zwischen Kliniker und Pathologen essentiell!



Vorgehen bei V.a. M. Castleman

Fajgenbaum DC, et al. Blood. 2017;129(12):1646-1657; van Rhee F, et al. Blood. 2018:132(20):2115-2124.



International, evidence-based consensus

diagnostic criteria for HHV-8-negative/idiopathic

multicentric Castleman disease
Fajgenbaum DC, et al. Blood. 2017;129(12):1646-1657



Therapie des HIV-assoziierten MCD 

Pria AD et al, Blood 2017 

Therapie: 4 x Rituximab 375mg/m2/Woche

bei ECOG > 2 oder Endorganschäden: zusätzlich Etoposid 100mg/m2/Woche



Therapie des idiopathischen MCD

Van Rhee at al, Lancet Oncol 2014 

Siltuximab for multicentric Castleman's disease: a 

randomised, double-blind, placebo-controlled trial

Siltuximab 11mg/kg i.v. alle drei Wochen

oder

Placebo alle drei Wochen

Therapieansprechen (CR oder PR):

Siltuximab: 34%

Placebo: 0%

Patienten, die ansprechen, waren im 

median 5,5 Jahre unter Therapie und 

erhielten im Median 86 (61-112) 

Applikationen.



Van Rhee at al, Lancet Oncol 2014 

Siltuximab-Toxizitäten Grad III/IV ≥ 5%:

Fatigue (9%), Nachtschweiß (8%)

EMA-Zulassung von Siltuximab (Sylvant) 2014 erfolgt!



Langzeitdaten zu Siltuximab

Van Rhee at al, Lancet Haematol 7, 2020 



Therapiemanagement des multizentrischen MCD

www.dgho.de



Take Home Messages

• Als M. Castleman wird eine Gruppe lymphoproliferativer Erkrankungen mit charakteristischen 

histomorphologischen Merkmalen bezeichnet.

• Die Diagnose des multizentrischen M. Castleman sollte zügig gestellt werden. Wichtige Bestandteile 

der Diagnostik sind Anamnese und körperliche Untersuchung, Bildgebung, und Labor. Eine Biopsie 

ist zwingend erforderlich.

• Die Diagnose erfordert eine enge Kooperation zwischen Kliniker und Pathologen.

• In zahlreichen diagnostischen Merkmalen und Symptomen findet sich eine Überlappung mit 

autoimmunen, malignen oder infektiösen Erkrankungen.

• Die Diagnose des iMCD wird durch das Vorliegen von Haupt- und Nebenkriterien gestellt.

• Der Behandlungsalgorithmus des iMCD startet mit einer gegen Il-6 gerichteten Therapie.

• Im Rezidiv kommen verschiedene Therapieregime zum Einsatz.



www.onkopedia.com



www.cdcn.org
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